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概要 
ヘアリー細胞白血病 (HCL)および日本型  HCL 










Janckila 方法を、TRAP 染色は、感度が高い Janckila 
方法あるいは片山方法を選択すべきと思われた。 
HCL 症例は、汎血球減少、単球減少、ACP 高活性、
TRAP 高活性、TRAP 試験陽性、NAP 高活性、細胞表
面抗原は概ね CD5－/CD10－/CD11c＋/CD19＋/CD20＋




表面抗原は CD5－ /CD10－ /CD11c＋ /CD19＋ /CD20＋ / 












わが国の HCL は、欧米の典型的な HCL 型のほ
かに、細胞所見や病態などの様相がやや異なる、い


















染色は、基質に naphthol AS-BI phosphoric acid (溶解
しやすい naphthol AS-BI phosphate)を用い、ジアゾニ
ウム塩に fast garnet GBC, fast red ITR, pararosaniline 
の 3 種類を用いて、その染色性や特異性について比
較検討をした。 






2.1  対象および目的 

































3.1  対象および目的 
HCL 1 症例および HCL-jv 1 症例 を対象とした。
血液塗抹標本を作製し、直ちに染色もしくは凍結保
存し、その後できるだけ速やかに普通染色、3 染色
方法による ACP 染色および 50mM 酒石酸添加の 
TRAP 染色、アルカリホスファターゼ染色を行い鏡
検して比較検討をする。 
3.2   普通染色 (ライト染色) 
1、血液塗抹標本上に、ライト染色液(武藤化学株式
会社) 1.5ml を滴下し、 2 分間、染色固定。 
2、その標本上に、リン酸緩衝液(1/150M, pH 6.5) 2 ml 
を追加し、室温で 5 分間染色。 
3、水洗、乾燥、鏡検。 
3.3 酸性ホスファターゼ染色  Janckila 方法 
(fast garnet GBC) [5] [6] [7]  
1、固定：固定液を作成し 4 ℃, 30 秒間固定。 
buffered methanol-acetone pH 5.4    
・クエン酸    0.63g  
  ・蒸留水    30ml  
  ・メタノール  10ml  
  ・アセトン   60ml  
・濃 NaOH で pH 5.4 に調整 
2、水洗：蒸留水で 5～6 回水洗し風乾。 
3、染色：反応液を作成濾過し 37 ℃, 45 分間染色。 
  
反応液  
・基質液                1ml  
   ・酢酸緩衝液 pH 5.2(ACP 用)(TRAP 用) 50ml  
・(purified) Fast garnet GBC         8mg  
 
＊基質液： Naphtol AS-BI phosphoric acid  10mg  
 N,N ’-dimethylforamide       1ml  
 
＊酢酸緩衝液ACP 用：0.1M 酢酸緩衝液 pH 5.2   
＊酢酸緩衝液TRAP 用： 
50mM 酒石酸加 0.1M 酢酸緩衝液 pH 5.2  
ACP 用緩衝液約  45ml に  L(+)-酒石酸 
375mg を加えて溶解。濃 NaOH で pH 5.2 
に調整し、緩衝液を加え全量 50ml とする。  
 
4、水洗：流水で 5～10 分間水洗。 
5、後染色：ヘマトキシリン液で 10 分間核染色し、
希釈アンモニア水で色出しをして乾燥。 





TRAP 活性  






巨核球, Hairy 細胞は強陽性。  
8、半定量化基準（Mover による分類） 
grade0  顆粒 なし     （0 点） 
grade1  顆粒 1～5    （1 点） 
grade2  顆粒 6～10   （2 点） 
grade3  顆粒 11～20  （4 点） 
grade4  顆粒 21～40  （8 点） 
grade5  顆粒 41 以上 （16 点） 
Score = 1 × grade1 + 2 × grade2 + 4 × grade3 + 
8 × grade4 + 16 × grade5  
9、酒石酸抵抗性試験の判定基準 
臨床的な意義を高めるために grade5 の細胞が 
2 個以上認められる時に、酒石酸抵抗試験陽性
とする。 
3.4  酸ホスファターゼ染色 柴田方法  
(fast red ITR) [8]  
1、固定：固定液を作成し 11～12 ℃, 20～25 秒間固
定。   
buffered acetone  
・0.03M クエン酸          16.8ml  
・0.03M クエン酸ナトリウム 3.2ml  
  ・アセトン          30ml  
2、水洗：流水で 30 秒間水洗。 
3、染色：反応液を作成濾過し 37 ℃, 5 時間染色。 
  
反応液 
・基質液                0.3ml  
   ・酢酸緩衝液 pH 5.4(ACP 用)(TRAP 用) 50ml  
    ・10%MnCl2              3 滴 
・Fast red ITR salt             30mg  
 
＊基質液：Naphtol AS-BI phosphate   20mg  
N,N ’-dimethylforamido    0.3ml  
 
＊酢酸緩衝液ACP 用：0.1M 酢酸緩衝液 pH 5.4   
＊酢酸緩衝液TRAP 用： 
50mM 酒石酸加 0.1M 酢酸緩衝液 pH 5.4  
ACP 用緩衝液約  45ml に  L(+)-酒石酸 
375mg を加えて溶解。NaOH で pH 5.4 に
調整し、緩衝液を加え全量 50ml とする。  
 
4、水洗：流水で 30 秒間水洗。 
5、後染色：ヘマトキシリン液で 10 分間核染色し、
希釈アンモニア水で色出しをして乾燥。 
6、グリセリン ゼリー で封入、鏡検。 
7、染色態度 
  陽性像 
   濃紅色。大小の顆粒状に染色される。 
  TRAP 活性 
正常血液細胞ではすべて陰性化する。抵抗性
を示す疾患では濃紅色の顆粒が残る。 
  ACP 活性 
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4.2  方法 
1、ヘパリン採血液を PBS で 2 倍に希釈し、しず
かに Ficoll-Paque PLUS (d=1.077±0.001)(GE社) 
の上に重層する。 
2、室温(18~20 ℃), 400 × g, 30 分間遠心分離する。 
3、上清を除き、慎重に単核球層をとり、staining 
medium (SM)：(0.1％ BSA , 0.1％ NaN3 含有 pH 
7.2 PBS 溶液)に浮遊させ、2 回遠心洗浄して、細
胞を 5 × 106/ml に調整する。 
4、細胞 50μl にモノクローナル抗体を加えて、4 ℃ 






HCL – jv 2 症例の末梢血液を用いて塗抹標本を作
製し、標本の乾燥の仕方(風乾および自然乾燥)によ
る血球への影響を検討した（図 1）。 




















陰性から中等度陽性で、ときに T cell は粗大
顆粒が限局性に認められ B cell ではきわめ




grade0  顆粒 なし    （0 点） 
grade1  顆粒 1～5   （1 点） 
grade2  顆粒 6～8   （2 点） 
grade3  顆粒 9～16  （3 点） 
grade4  顆粒 17～32  （4 点） 
grade5  顆粒 33 以上 （5 点） 
Score = 1 × grade1 + 2 × grade2 + 3 × grade3 + 




3.5  酸ホスファターゼ染色 片山方法
(pararosaniline) [6] [7] [9]  
1、固定：固定液を作成し 4 ℃, 30 秒間固定。   
bufferd formalin-acetone pH 6.6  
・Na2HPO4    20mg  
・KH2PO4    100mg  
  ・蒸留水    30ml  
  ・アセトン   45ml  
・ホルマリン  25ml  
2、水洗：蒸留水で 3 回水洗し風乾。 
3、染色：反応液を作成濾過し 36 ℃, 1 時間染色。 
  
反応液(ACP 用) 
・基質液                2.0ml  
   ・0.1M 酢酸緩衝液 pH 5.0          35.6ml  
・Hexazotized pararosanilin（染色時調整）2.4ml  
・NaOH で pH 5.1 に調整 
 
＊基質液： Naphtol AS-BI phosphate   20mg  
 N,N-dimethylforamido    2.0ml   
 
＊Hexazotized pararosanilin    
染色時に A 液 1.2ml と B 液 1.2ml をと
り、60 秒間振盪混和させる。直ちに使用。 
A 液：4% pararosanilin hydrochloride   1.2ml  
・ pararosanilin hydrochloride   1g  
・蒸留水          20ml  
・濃塩酸液           5ml    
溶解し遮光して室温に保存。 
     B 液： 4% 亜硝酸ナトリウム液（新鮮）1.2ml  
 
反応液(TRAP 用)：50mM 酒石酸加反応液 
上記の ACP 用反応液 40ml に、L(+)-酒石
酸 300mg を加え、溶解し、濃 NaOH で pH 
5.1 に調整して使用する。  
 
4、水洗：2 回水洗。 





  陽性像 
赤紅色から赤色。顆粒状やびまん性に染色さ
れる。 
  TRAP 活性 
酒石酸抵抗性を示す血球では赤色系に染色さ
れる。 









“ negative ”   陰性    
“ intermediate ” 陰性と陽性の間 




臨床的な意義を高めるために“ positive ” の細
胞が 1 個以上認められた場合、酒石酸抵抗試
験陽性とする。 
3.6  アルカリホスファターゼ染色    
(朝長法) [7]  
1、固定：アルホス染色キッド(武藤化学株式会社)を
使用し、固定液で -5 ℃, 5 秒間 固定。 
2、水洗： 15~30 秒間流水。 
3、 染色：反応液 (基質： Naphthol AS-MX phosphate、
ジアゾニウム塩： Fast blue RR)を調整し 37 ℃,  
 2 時間, 湿潤箱中で染色。 
4、水洗：流水で水洗。 








grade0  顆粒 なし       （0 点） 
grade1  顆粒 1～5       （1 点） 
grade2  顆粒 30 まで    （2 点） 
grade3  顆粒不平等に分布（3 点） 
grade4  顆粒平等に分布 （4 点） 
grade5  顆粒密に分布   （5 点） 
Score = 1 × grade1 + 2 × grade2 + 3 × grade3 + 
4 × grade4 + 5 × grade5  
４．フローサイトメトリーによる細胞表面
抗原測定 
4.1  対象 
HCL 2 症例および HCL-jv 2 症例を対象とした。 
22
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4 × grade4 + 5 × grade5  
４．フローサイトメトリーによる細胞表面
抗原測定 
4.1  対象 
HCL 2 症例および HCL-jv 2 症例を対象とした。 
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CD5 － － － － －
CD10 － － － － －
CD11a ＋ － － ＋ ＋
CD11ｃ ＋ ＋ ＋ ＋ ＋
CD13 － ± － － －
CD14 ± － － ＋ －
CD19 ＋ ＋ ＋ ＋ ＋
CD20 ＋ ＋ ＋ ＋ ＋
CD21 － ＋ － ＋ ND
CD22 ND ＋ ND ＋ ＋
CD23 － － － ＋ －
CD24 ND － － － －
CD25 ＋ ＋ ＋ － －
CD38 － － － － －
CD79ｂ ND ND ND －
CD103 ND ND ND －
HC2 ＋ ND ND ND
FMC7 ND ＋ ＋ ＋ ＋
HLA-DR ＋ ＋ ＋ ＋ ＋
H鎖 γ γ+δ δ γ γ+μ















血液塗抹標本を作製し、特殊染色 ACP および 
TRAP による3 染色方法(Janckila 方法、柴田方法、
片山方法)の染色性について比較検討をした。 
HCL 症例および HCL-jv 症例のリンパ球におけ
る  ACP および  TRAP の陽性率(rate)、陽性指数
(score) は、表 2 の通りの結果であった。TRAP の
染色像は図 2 に示す。 
HCL 症例は、健常人リンパ球(n=20) [10] に比べ、 
ACP および TRAP ともに高活性を示し、Janckila 
方法 ACP score 728, grade5 21％, rate 99％, TRAP 
score 300, grade5 11％, rate 56％、柴田方法 ACP score 
405, rate 100％, TRAP score 194, rate 60％、片山方法 
ACP positive 1％, rate 76％, TRAP positive 0.3％, rate 
30.3％であった。また、酒石酸抵抗性試験の判定は、
それぞれの染色方法の基準で判定し、Janckila 方法 
grade5 +、柴田方法 陽性像 +、片山方法 positive + 
の結果であり、3 染色方法のすべて酒石酸抵抗性試
験は陽性と判定された。 
 HCL-jv 症例は、ACP 活性は正常範囲内で、
Janckila 方法 ACP score 465, grade5 5％, rate 99％、柴
田方法 ACP score 278, rate 93％、片山方法 rate 69％, 
positive は認められなかった。また、TRAP 活性は、
染色方法により異なった染色性を呈し、Janckila 法は
高活性(score 221)を示し, grade5 は標本全体を観察す
れば少数(7/1400= 0.5％)ではあるが確認された。柴田
方法は、標本全体を観察したが酒石酸抵抗性の血球は
認められなかった。片山方法は、高  TRAP 活性 







性を有し(score 357, rare 95％)、HCL-jv 症例は正常範
囲内であった(Score 270, rate 88％)。 
5.3  細胞表面抗原測定 
HCL 2 症例および HCL-jv 2 症例の細胞表面抗
原については、表 3 に示す。 
細胞表面マーカーは、HCL 症例と HCL-jv 症例で
は概ね CD5－/CD10－/CD11c＋/CD19＋/CD20＋/CD22＋
/CD24－ /CD38－ /FMC7＋ /HLA-DR＋ /sIg＋  が共通して
認められた。また、HCL 症例のCD25＋/CD23－ に比
し、HCL-jv 症例は CD25－/CD23－~＋ であった。 
表 3.  Hairy cell leukemia 症例 と Hairy cell 
leukemia-Japanese variant 症例の細胞表面抗原. 
表 2. 酸ホスファターゼ(ACP）染色および酒石酸抵
抗性酸ホスファターゼ(TRAP）染色.   
( Hairy cell leukemia 症例, Hairy cell 
leukemia-Japanese variant 症例, 健常人リンパ球) 
 
ACP TRAP ACP TRAP ACP TRAP
Janckila方法 M±SD M±SD
score 728 300 465 221 516±87 25±12
rate （％） 99 56 99 79 97±3 18±7
ｇrade 5 21 11 5 0（+） 9±5 0
ｇrade 4 34 7 21 8 24±9 0.05±0.2
ｇrade 3 21 8 41 22 30±6 1.3±1.1
ｇrade 2 13 6 21 20 20±7 2.5±1.5
ｇrade 1 10 24 11 29 14±4 14.6±5.3
ｇrade 0 1 44 1 21 3±3 81.5±7.2
柴田方法
score 405 194 278 0 325±43 0
rate （％） 100 60 93 0 99±1 0
ｇrade 5 39 14 4 0 15±10 0
ｇrade 4 36 14 29 0 30±11 0
ｇrade 3 17 12 28 0 30±9 0
ｇrade 2 7 12 26 0 14±7 0
ｇrade 1 1 8 6 0 9±6 0
ｇrade 0 0 40 7 100 1±2 100
片山方法
rate （％） 76 30.3 69 9.5 75±8 1.7±1.0
positive 1 0.3 0 0 0.3±0.9 0
intermediate 75 30 69 9.5 74.8±7.4 1.7±1.0


























5.2   普通染色および特殊染色 (酸ホスファ
ターゼ染色、酒石酸抵抗性酸ホスファター
ゼ染色、アルカリホスファターゼ染色） 
 HCL 1 症例および HCL-jv 1 症例を用いて検討
をした。 




表 1. Hairy cell leukemia 症例 と Hairy cell leukemia-Japanese variant 症例の検査値. 
図 2. Hairy cell leukemia 症例 と Hairy cell leukemia-Japanese variant 症例の普通染色 
および 3 染色方法による酒石酸抵抗性酸ホスファターセ染色、酒石酸抵抗性試験の判定. 
 
HCL 症例の TRAP は、Janckila 方法 grade5 +、柴田方法 grade5 +、片山方法 positive + を認め、酒石酸
抵抗性試験は 3 方法とも陽性の結果であった。HCL-jv 症例の TRAP は、Janckila 方法 grade5 +、柴田
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A comparative study of hairy cell leukemia (HCL) and hairy cell leukemia - Japanese variant (HCL-jv) was conducted 
based on the distinctive hairy cell cytoplasmic projections or villi, morphological features, peripheral blood count , acid 
phosphatase (ACP) activity, tartrate-resistant acid phosphatase (TRAP) activity , neutrophil alkaline phosphatase (NAP) 
activity, and immunological surface markers. 
In the HCL case, the results were pancytopenia, monocytopenia, increased ACP activity, increased TRAP activity, 
positive TRAP test, increased NAP activity, and CD5－/CD10－/CD11c＋/CD19＋/CD20＋/CD22＋/CD23－/CD24－/ 
CD25＋/CD38－/FMC7＋/HLA-DR＋/sIg＋.  
In the HCL-jv case, the results were leukocytosis, normal ACP activity, TRAP -/+ activity, TRAP test -/+, normal 









細胞表面免疫グロブリン(sIg)は、HCL 2 症例 L 鎖
(κ)、HCL-jv 2 症例 L 鎖(λ)、複数の H 鎖を有す
る症例をそれぞれ認めた。HCL-jv の 1 症例の検索
であるが CD79b－/ CD103－ であった。なお、HC2 は





























ACP は、ゲル電気泳動によりアイソザイム 0 から 
5 に分かれ、好中球は 1.2.4. 単球には 1.4. リンパ
球や血小板には 3. 芽球は 3b. に富む。アイソザイ
ム 5 は、酵素活性が酒石酸で阻害されないために、
TRAP と呼ばれ、hairy cell や組織球の一部、破骨細
胞に豊富に認められる [11]。 
TRAP 染色では、 HCL とその類縁の慢性リンパ
増殖性疾患との鑑別の特異性を高めるため、酒石酸抵
抗性試験の判定を高活性 TRAP 血球の出現の有無
をもとに判定し、Yam らの報告では HCL 200 症例
中陰性は 2 例、非 HCL 800 症例中陽性は 3 例、片
山らによる報告では非 HCL 37 症例中陽性は 1 例
であるとの報告がある [6] [11]。しかし、HCL 症例では






高活性(Janckila 染色 grade5 )の血球を検索すると、血





認められるのでこれを利用することができる [6] [9]。 
今回のHCL 症例では、ACP 高活性、TRAP 高活
性であり、高 TRAP 細胞による判定の TRAP 試験
も、3 染色方法ともに陽性であったが、HCL-jv 症
例では、ACP 活性は正常範囲で TRAP 活性は高値
から陰性、TRAP 試験は Janckila 法のみ陽性であっ
た。そのため、染色方法の選択は重要と思われた。














HCL 症例と HCL-jv 症例は、おおむねCD5－/CD10－/ 
CD11c＋/CD19＋/CD20＋/CD22＋/CD24－/CD38－/FMC7
＋/ HLA-DR＋/sIg＋  であった。しかし、HCL 症例の
CD25＋ /CD23－に比較し  HCL-jv 症例ではCD25－
/CD23－~＋であり、また 2 症例とも sIgλで、HCL 2 









2、特殊染色による検討では、ACP 染色の 3 染色方
法 (Janckila 方法、柴田方法、片山方法)では、HCL 
症例は 3 染色方法とも ACP 高活性、TRAP 高活
性、TRAP 試験陽性であった。HCL-jv 症例では、
ACP 活性は正常で、TRAP 活性は高値から低値、













5、細胞表面マーカーは HCL 症例と HCL-jv 症例と
もに概ね  CD5－ /CD10－ /CD11c＋ /CD19＋ /CD20＋
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In the HCL-jv case, the results were leukocytosis, normal ACP activity, TRAP -/+ activity, TRAP test -/+, normal 









細胞表面免疫グロブリン(sIg)は、HCL 2 症例 L 鎖
(κ)、HCL-jv 2 症例 L 鎖(λ)、複数の H 鎖を有す
る症例をそれぞれ認めた。HCL-jv の 1 症例の検索
であるが CD79b－/ CD103－ であった。なお、HC2 は





























ACP は、ゲル電気泳動によりアイソザイム 0 から 
5 に分かれ、好中球は 1.2.4. 単球には 1.4. リンパ
球や血小板には 3. 芽球は 3b. に富む。アイソザイ
ム 5 は、酵素活性が酒石酸で阻害されないために、
TRAP と呼ばれ、hairy cell や組織球の一部、破骨細
胞に豊富に認められる [11]。 
TRAP 染色では、 HCL とその類縁の慢性リンパ
増殖性疾患との鑑別の特異性を高めるため、酒石酸抵
抗性試験の判定を高活性 TRAP 血球の出現の有無
をもとに判定し、Yam らの報告では HCL 200 症例
中陰性は 2 例、非 HCL 800 症例中陽性は 3 例、片
山らによる報告では非 HCL 37 症例中陽性は 1 例
であるとの報告がある [6] [11]。しかし、HCL 症例では






高活性(Janckila 染色 grade5 )の血球を検索すると、血





認められるのでこれを利用することができる [6] [9]。 
今回のHCL 症例では、ACP 高活性、TRAP 高活
性であり、高 TRAP 細胞による判定の TRAP 試験
も、3 染色方法ともに陽性であったが、HCL-jv 症
例では、ACP 活性は正常範囲で TRAP 活性は高値
から陰性、TRAP 試験は Janckila 法のみ陽性であっ
た。そのため、染色方法の選択は重要と思われた。














HCL 症例と HCL-jv 症例は、おおむねCD5－/CD10－/ 
CD11c＋/CD19＋/CD20＋/CD22＋/CD24－/CD38－/FMC7
＋/ HLA-DR＋/sIg＋  であった。しかし、HCL 症例の
CD25＋ /CD23－に比較し  HCL-jv 症例ではCD25－
/CD23－~＋であり、また 2 症例とも sIgλで、HCL 2 









2、特殊染色による検討では、ACP 染色の 3 染色方
法 (Janckila 方法、柴田方法、片山方法)では、HCL 
症例は 3 染色方法とも ACP 高活性、TRAP 高活
性、TRAP 試験陽性であった。HCL-jv 症例では、
ACP 活性は正常で、TRAP 活性は高値から低値、













5、細胞表面マーカーは HCL 症例と HCL-jv 症例と
もに概ね  CD5－ /CD10－ /CD11c＋ /CD19＋ /CD20＋
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